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I.はじめに
小脳系と錐体外路系とが合併連合して変性する疾患群
がある。オリープ橋小脳変性症，線条体黒質変性症，こ
れらに類する Shy-Drager症候群，或は歯状核赤核淡蒼
球ルイ体萎縮症，進行性核上性麻庫， Westphal・Strum-
pell型肝レンズ核変性症などなどである。今後この群
に属するものは，新しい症例の発見によって，更に増加
するものと思われる。
小脳系および錐体外路系の両系に変性をもっ疾患は，
従来病理学的にその一方の障害のみが重視されることが
多く，他の系統の障害は副次的と見られ，病的所見とし
ては認められでもその臨床への見返えりはほとんど無視
されて来た。従ってこれら疾患の分類もそのような観点
からなされ，その中のあるものは(脊髄)小脳変性症に，
またあるものは錐体外路系変性疾患として取り扱われて
きた。しかし，臨床的に見る時，すなわち神経機能の面
から考えて，一方のみを重視し，それにほとんど全ての
責任を負わせるのは妥当と思われない。
小脳系変性症も錐体外路系変性疾患も，その臨床症状
の中心をなすのは運動異常である。この 2つの系統は，
人の運動機能を motorneuron を中心に考えていく上
で，その modulatorの役割を持つものとして極めて重
要な存在である。従って，この 2つの調節系すなわち小
脳系と錐体外路系とが同時に障害されるような疾患で
は，その一方の障害のみを強調し，他方の異常を軽視し
たりあるいは無視することなく，両系統を同時に考慮し
なくては臨床・病理学的検討を加えていく上で，必ずし
も十分な解答を引き出すことはできないものと恩われ
中千葉大学医学部脳研神経内科学教室
る。このような考え方は今後 pathogenesis及び etio-
logyを考える上にも大きな意義を有するものと考える。
従来疾患分類上，また神経学の中で重要な地位を占め
てきた Parkinson病， Huntington舞踏病，あるいは
晩発性P皮質小脳萎縮症， Holmes型小脳性遺伝運動失調
症などは上に述べてきた観点に立つならば， 2つの系統
の中の 1つにのみ病変をもっ最も極端な位置にあるもの
とみることができる。その病変の持つ局在の単純さから
歴史的にも早く問題の対象となったのは当然のことであ
るが， しかしながら今後はこれらのものも含めて小脳系
並びに錐体外路系の疾患群を総合的に概括することが必
要になるものと思われる。
小脳錐体外路系変性症は， 小脳系と錐体外路系とが 
transsynapticな線維連絡を持たないにもかかわらず同
時に変性するという点で、極めて注目すべき特徴を持って
いる。小脳系並びに錐体外路系のそれぞれに働く Noxe
が神経薬理学的，あるいは神経酵素学的に何らかの共通
の基盤を持つ可能性が考えられるが，現在それらについ
てはほとんど知られていない。そういう背景がありなが
ら，この 2つの系統が同時に変性するという点で極めて
大きな意味を持つものと思われる。
運動機能という点から見れば，小脳系及び、錐体外路系
に限らず所謂錐体路系も問題となるが，この錐体路系が
強く障害された時は麻癒が前景に出て，運動の modu-
latorである小脳系，錐体外路系の病態の如何んに拘わ
らず modulatorとしての影響はほとんど現われない。
従って運動障害上問題となるのは，錐体路がある程度の
軽さで障害された場合か，ある特殊な形で障害された場
合である。この後者についていえば，次の様な場合も我 
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々は普通教科書的には錐体路障害と理解しているが，こ
れらを真に錐体路障害と解釈すべきか否かについて疑問
があるように思われる。すなわち麻療を伴なわないで腿
反射の充進のみが認められる場合，あるいは麻療を伴な
わないで、盛縮のみ見られる場合，あるいはまた麻揮を伴
なわないで、 Babinski徴候のみ見られる場合，要約すれ
ば腿反射の充進，主主縮， Babinski徴候などは見られる
が，麻揮を伴なわない時にこれを真の錐体路障害と見る
べきか否かについて幾つもの疑問点があるように，思われ
る。しかしこの問題について深く立ち入るのがこの論文
の主眼ではないので，錐体路系に関する問題は次の段階
に置くとして，ここで、は小脳錐体外路系変性症のみにつ
いて述べることとした。 
II. 小脳錐体外路変性症総論
小脳系並び、に錐体外路系がそれぞれ個々に障害された
時，その出現する症状については，いくつかの間題点は
あるものの，古くからよく知られている。すなわち，そ
の項目のみを列挙するなら(問題点については拙著論
文1)を参照されたい)，小脳系症状としては: 
A.起立・歩行時の平衡障害 
B. 四肢の協調運動障害(運動失調) 
1. 測定異常 (dysmetria) 
2. アジアドコキネーゼ (adiadocokinesis) 
3. 動作の分解 (decomposition) 
4. アジネノレギー  (asynergia) 
5. 動揺，振戦 (oscil1ation，tremor) 
6. 時間測定異常 (dyschronometria) 
c.筋緊張低下(本来，運動障害そのものではないが，
小脳症候上重要で、あるので同時に列挙する。)
一方錐体外路系症状としては: 
A. 振戦 (tremor)。特に休止時並びに姿勢時の振戦 
B. 舞踏運動，パリスム，アテトーゼ運動，ジストニ
一(chorea，ballism，athetosis，dystonia) 
c. ミオクロニー (myoclonus) 
D. 筋緊張充進，特に固縮 (rigidity)
これら小脳症状と錐体外路症状の中には，一見相反す
る性質を持ったように見える症状があるが，これらを或
る観点から見ると，相互に共通の factorを持った症状
であると見ることのできるものがある。すなわち: 
(1)囲内・回外運動:小脳症状ではアジアドコキネー
ゼと呼ばれる協調運動障害を呈するのに対し，錐体外路
障害患者では一見それと似ているが，すくみ現象を呈す
る。すなわち，正常者で手首を連続的に囲内国外運動を
させると，時計のテンプあるいはアンクノレのように，規
則的な律動と振幅をもって，休みなく回内，巨l外運動を
続けることができる。小脳患者にみられるアジアドコキ
ネーゼでは，この律動と振l揺が不規則となるのが特徴で
あるが，その状態で囲内田外運動を続行することができ
る。これに反し，錐体外路患者にみられる「すくみ現象」
では，律動性は保たれるが，減衰振動の如く振幅の大き
さが減少して行って，ついには停止する。その後再び大
きな振i幅から再開することは可能で、あるが，再び、減衰し
て行くのがみられる。著しいときには，小さな振幅では
じめのほんの 2...3回しかできないものもある。 
(2)振戦と動揺:小脳系病変で、は，振戦動揺は四肢の
運動中に現われ，静止した状態では発現しないのを特色
とするが，錐体外路系障害では，静止中に発現し，運動
中は減弱消失する。姿勢をとったときの振戦動揺は微妙
な問題で，小脳患者で、もみられるといわれ，またある錐
体外路疾患 (Wilson病など)ではよく見られるとされ
ているが，その責任病巣については問題がある。
また，特に企図振戦と呼ばれる特殊な振戦は，小脳系
とりわけ歯状核並びにその遠心路の病変ね伴なって生ず
るとされているが，これと intentionor action myo・ 
clonusまたは dyskinesievolitionnelle d'attitudeと
呼ばれる不随運動との聞にはかなりの類似点があるとと
もに，その運動の律動性その他において，いくつかの異
なった特色を持っている(拙著論文幻参照)。 
(3)筋緊張の異常:小脳系病変においては筋緊張の低
下となって現われるが，錐体外路系病変では時として筋
緊張低下として現れ，また，時として筋緊張充進，特に
固縮となって現われる。
このように運動異常(協調運動障害と不随意運動)は，
それをいかに評価し，判断するかによって全く別の結論
に達してしまうおそれがある。不用意に見る時，例えば
囲内回外動作がまずいという理由のみで，小脳系障害と
考えると誤っている場合があり，それはむしろ錐体外路
障害によるものと理解すべきであったり，また，振戦様
の異常運動を企図振戦と見るか否かで，臨床と病理の対
応の判断を変更させる原因となることがある。
もう 1つの問題は，このような症状分析とは別に慢性
変性疾患における病的なプロセスにおける変性 clegen-
erationと再生 regenerationとである。変性は，慢性
変性性疾患における特徴的な processであるが，同時に
そこには再生という面が共存することを無視するわけに
はいかない。ただし，その再生は変性に対して必らずし
も同じ部位，あるいは同じsystem，さらには同じ neu-
ronの再生を物語るとは限らず，むしろ，変性に陥った
系とは別の系(または neuron)からの再生を考えるべ
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きであろう。従って，その再生による機能代償は，本来
変性した系統の正常な機能を代償するものではなくて，
むしろ，それとは別の異常な代償が行なわれていると考
えられる。それが臨床的に神経症状として現われている
可能性がある。従って，慢性な病的プロセスにおいてで
てくる現象，すなわち，臨床的な異常所見は必ずしも正
常な生理学的機能の欠落症状とは限らない。むしろ正常
な生理的機能状態では見られない異常な機能が加わって
臨床症状を出していると考えねばならない。その 1つの
であるが)は極めて興味深く，幼少時に発病し50歳で死
亡する聞の chronologicalな神経症状の移り変わりはこ
のへんのところをよく物語っている。
このような次第で，小脳錐，体外路変性症における経過
中の症状の変遷はことさら重要であり，経過中のー断面
で捉えた神経症状のみから，病態の全容を把握すること
は極めて困難であるばかりでなく，妥当でもない。 
II. 小脳錐体外路変性症各論 
1. オリーブ橋小脳萎縮症 (OPCA) 
OPCAは小脳錐体外路変性症の代表的な 1つで、ある。
多くの教科書や成書では， OPCAの錐体外路障害につ
いてはあまり重視していない。しかし，筆者4)の経験で
は OPCAにおける錐体外路障害は，程度に軽重の差は
あれ，発現に早晩の違いはあっても，決して稀なもので
はなく，むしろ殆んど必発の障害と思われる。 
Dejerine et Anc1re・Thomasの OPCAの原著のニ
例でもすでに筋強間IJの型の錐体外路症状が臨床経過中に
明らかに記載されている。(ただ遺憾ながら原著症例の
中脳以上に関する病理学的所見の記述がない)。 
OPCAの錐体外路障害を検討する目的から， 筆者ら
は自験 4症例とともに従来の臨床病理報告例を収集し
た。同時にこれと対比する目的で、晩発性皮質性小脳萎縮
症 LCCAと Menzel型および Holmes型小脳性遺伝
運動失調症についても症例を抽出し検討した。ここで付
言すべきことは， OPCAの錐体外路病変をはじめて重視
したのは Rosenhagenで1943年のことである(これより
以前， 1933年， Schererが OPCAで錐体外路病変を伴
なう特殊な症例を記述しているが，臨床的に小脳性運動
失調を呈した時期がないので OPCAとするのは極めて
疑問であり，しかも錐体外路病変が小脳病変よりもはる
かに強い所から今日的に捉えるなら， SNDが強く疑わ
れる)。従って， OPCAにおける神経病理学的に錐体外
路病変の有無を論ずる時には， 1943年の Rosenhagen 
Table 1.	 Extrapyramidal symptoms ancl lesions 
of cerebellar atrophies with Olivo・ 
Ponto-Cerebellar forms and Cerebello・ 
Olivary forms 
OPCA Menzel LCCA Holmes 
Total number 31 cases 15 14 8 
Extrapyramic1al '28 12 0 1 
Symptoms [90%J [80%J [O%J [13%J 
例として，	 Souquesらのによって詳細に報告された赤核 Parkinsonism 13
つ 日 目  
Tremor 9 
症候群の剖検症例(この場合の病変は血管障害性のもの
Rigidity 8
吐に
A
U 
qA1iτ
ム 
- - ム  
Akinesia 2 
Westphal ph. 2 
Myoclonus 1 
Athetosis 
Chorea 	 1 
Extrapyramidal 20/21*15 1 2 
Lesions [95%J [100%J [7%J [25%J 
q u
Nigra
7001
ム 
1
ム噌上 
1 
2
ヴ 
1
ム
anu
b 
*Since the publication of Rosenhagen (1943) 
以降の文献例を対象にするのが妥当と思われる。
各疾患を臨床病理学的に分析すると (Table 1)， 
OPCAは臨床的に 31例中28例90%が錐体外路症状を有
し，病理学的に錐体外路病変は21例中20例95%に認めら
れる。遺伝性の OPCAとされている Menzel型では，
錐体外路症状は80%，同じくその病変は 100%という高
率を示している。これらに引き替え LCCAや Holmes
型では臨床的には， 0%及び13%，病理学的には 7'"-'25 
%で極めて低い数値を示している。このように OPCA
並びに Menzel型と LCCA並びに Holmes型とでは，
錐体外路障害合併の点で明らかな相違を有し， OPCA並
びに Menzel型は，小脳錐体外路変性症の 1つの代表
であり，臨床病理学的に LCCAや Holmes型と 1つ
の線を画するように思われる。すなわち，橋病変を有す
る橋小脳型 (OPCAおよび Menzel型)と，それをも
たない小脳皮質型 (LCCAおよび Holmes型とで，錐
体外路障害の合併の様式が著しく異なる。 
OPCA，LCCA，Menzel型及び Holmes型の 4型
は，すべて病気の比較的早い時点、においてその前景に立
つのは，両下肢を中心とする小脳性の運動失調症で、あっ
て，小脳症状の上からこの 4型の臨床的相違を見い出す
ことは難かしい。しかしながら，上に述べたように経過
Striatum 
円
2Pallidum 
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とともに OPCA並びに Menzel型では錐体外路症状
が，軽重早晩の差はあれ，小脳症状に加って来るのが原
則である。 
OPCA並びに Menzel型における錐体外路症状は， 
Parkinson型の回縮，振戦や vVestphal現象など Par-
kinson症状に属するものがほとんどで， わずかな症例
において chorea，athetosis，myoclonusなどが見られ
る。一方，その裏づけとしての病変は，黒質被殻淡蒼球
系の病変が主体で，副次的に Luys体，視床， 赤核に
変化を有するものがある。
小脳症状に次いで、錐体外路症状が発現する時期を文献
例で検討することは，極めて困難であるので，この点を
自験例(剖検例並びに臨床例)で検討すると， OPCA 
型15例での錐体外路症状の発現時期は，小脳症状発現後 
1年半から 7年の間にあり， OPCAの多くは発病後お
よそ 2ないし 5年で， Parkinson症状が加わるものと考
えられる (Fig.1)。
以上を要約すると OPCAまたは Menzel型小脳性
遺伝運動失調症は，小脳症状で、始まり，小脳症状発現後
多くは 2ないし 5年の内に Parkinson病型の錐体外路
症状が加わり，中には小脳症状が Parkinson症状に置
き換るものもある。病理学的には，オリーブ橋小脳の主
病変の他に黒質線条体淡蒼球系の病変を伴なう。
一方，オリープ橋小脳の萎縮のみに止まる所謂純粋な 
OPCAが存在するか否かについて一言ふれておく必要が 
Course after onset 
あろう。文献上， Bakker (1924)，Ley (1925)，Guillain 
(1926，1933，1937，1942)などの論文に見られるよ
うに， 黒質線条体系の病変を {~I;なわない症例が報告さ
れている。しかしながら，これらは前に述べた1943年の 
Rosenhagen以前の報告例であり，その臨床経過を詳細
に検討すると， それらのほとんど総てにおいて Par-
kinson症状を認めている。すなわち神経病理学的な所見
のみに根拠を置くならば， このような症例は純粋な 
OPCA と見ることができるかもしれないが， 臨床的な
観点からすれば明らかに錐体外路症状を伴なっているも
のである。純粋な OPCAの存在は病理学的にはあると
しても， OPCAのほとんど総てが， 臨床病理学的な・観
点から総合的に見るならば，オリーブ橋小脳系以外に黒
質線条体淡蒼球系の錐体外路障害をなんらかの程度に伴
なっていると見るのが自然のように思われる。これらを
まとめて，図示したのが Fig. 2である。 
2. 線条体黒質変性症 (SND) 
SNDは，その病変の分布から，しばしば OPCAと比
較対比されるように小脳錐体外路変性症のー型をなすも
のである。本症は臨床的には， Parkinson病から分離さ
れたもので，臨床症状の上では Parkinson病と極めて
類似共通した面を持っている。しかしながら多くの剖検
例が発表されるに従い， SNDでは線条体黒質病変の他
にしばしばオリーブ橋小脳病変を伴なうことが注目さ
れ，その病変分布のみから見れば前に述べた OPCAと
(Aug.1976) 
匡霊童雪 Cerebelarsymptoms Correspondence 
鹿醤盟 Extrapyramidal with 
symptoms Laboratory 
examination 
すdied; @)verified by autopsy; 0wel，e:.les，Xnot verified with PEG-Tor.~o 
Fig. 1 Appearance of extrapyramidal symptoms in 34 personal cases with 
cerebellar degeneration 
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Fig. 2 Olivo・ponto-cerebellar clegeneration 
C=OPCA & Menzel's herecloataxiaJ 
CC: Cerebellar cortex，Ccl: Cauc1ate nucleus， 
Ci: Capsula interna，D: Dentate nucleus，L: 
Luys' boc1y，N: Substantia nigra，0: Olive， 
P: Pontine nucleus，Pe: Globus pallidus (ex-
ternal segment)，Pi: Globus pallidus (internal 
segment)，Pt: Putamen，R: Recl nucleus 
かなりの共通点を持っている。従って人によっては， 
SNDと OPCAを1つの範鴫に属するものとして取り
扱う立場を取る人もある。しかしながらこれから述べる
ようにその臨床症状の特色は OPCAのそれとかなり異
なるものである。 
現在までに， SNDの臨床病理例は30例を越えるが，
我々めがそれらを検討した結果病理学的な所見からこれ
を少なくとも 2群に分けることができる。すなわち第 1
の群はオリーブ橋小脳系に病変を持たず， もっぱら線条
体黒質に変性性病変を持つものであり，第 2の群は線条
体黒質の病変の他にオリーブ橋小脳系にも病変を有する
ものである。従来の文献例で，第 lの群に属するものは
約 l/aであり， 2/3は第2の群に属する。しかしながら，
これら30余例の症例の総てが，終始 Parkinson症状で
経過している。僅かに Adamsの第 3例において，剖検
後の生前再調査で小脳症状が疑われたにすぎない。恐ら
く本症では，線条体黒質系の病変が先行し(それに，伴な
って錐体外路症状， すなわち Parkinson症状が始ま
り)，その約 2/3の例においては， 小脳系にも病変があ
とから加わるものと思われる。今日の放射線学的な検査
方法 (CTscan，気脳写)を適当な時期に行なうならば，
この小脳，病変を観察することは可能で、ある。しかしなが
ら，それに相当する小脳症状はほとんど終始無言のまま
であって， 全経過を通じて小脳症状を見ることはほとん
Pt 
Fig. 3 
どないとされている。この理由について現在明解な説明
をすることはできない。以上の臨床病理学的な知見をま
とめたものが Fig. 3である。
ところで筆者はこの潜在性に存在する小脳病変につい
て生前に臨床症状の上で捉えることができないかといろ
いろ検討を加えた。このような潜在性に小脳病変を持っ
ている症例においてその歩行の状態を観察すると小脳患
者にしばしば見ることのできる開脚起立，開脚歩行を観
察することができる。この開脚起立，開脚歩行は， Par-
kinson病には，決して観察されないものであって， 
SNDにおいて注意深く観察するならば， その潜在性小
脳病変を十分にうかがい知れることができる。特にこの
開脚傾向は，検者が患者の手を支えながら歩行を少し早
くせしめる時に， 一層顕著となる。 この現象は従来の 
SND報告にはまったく見られない所であって， すでに
筆者6，りはその一部を報告した。
以上， SNDを要約すると，開脚起立， 開脚歩行の小
脳症状を別とすれば，臨床的には終始 Parkinson症状
を主体とする錐体外路症状で経過し，その約 2/3の例に
おいて，線条体黒質病変のみならず，オリーブ橋小脳系
にも潜在性に病変を有する小脳錐体外路変性症のー病型
である。 
潜在性病変がありながら，臨床的に小脳症状が(開脚
起立，開脚歩行を別として)見出せないことは， OPCA
の後期に錐体外路症状が小脳症状より優位を占める事実
と考え併せてまことに興味あることである。小脳系と錐
体外路系(この場合，特tこ黒質線条体系)との間では，
症状発現上後者に優位性があるようであるが，この機序
については今後の研究をまたねばならない。 
3. Shy-Drager症候群 (SDS)
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SDSは本態性起立性低血圧症を中心とするいくつか
造
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の自律神経失調症状と，それに中枢性並びに末柏、性の神 micturition 
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経障害とが合併するもので|臨床的観点から出発した疾患 + Parkinsonism hypotension
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Impotence 
Dyshidrosis概念であるが，そこに見られる中枢神経系の症状及び病
変がここで取り扱う小脳錐体外路変性症の一部に*日当す
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SDSは，本態性起立性低血圧， Horner症候群，無
汗症，尿失禁，陰萎などの自律神経症状を前景に，且つ
〉 
その多くの場合はこれらの症状をもって発病し，ある期
間を経て中枢神経系の症状を呈する場合が多い。この自
律神経系の症状を別として.他の中枢神経系の部分に焦
点をしぼると，その臨床症状は小脳症状と錐体外路症状
がかなり重点をなすものと思われる。
我々のの剖検例2例を含む 8例の臨床観察と臨床病理
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学的文献例を含め約20例について検討を加えたところで
は次の 2つの病型を指摘することができる。第 1は，
先に述べた OPCAと同様に臨床的に小脳症状に始ま
り，それに錐体外路症状が後から加わる経過を取るもの
で，その病理学的所見は，オリープ橋小脳系の病変と黒
質線条体淡蒼球系の病変を合わせ有する (Fig. 4)。第 
2の病型は，初めから Parkinson症状で始まり， 終始 
Fig.5 Shy-Drager syndrome [2J 
検討してきたが，ここに見られる小脳症状は恐らく橋小
脳系の病変に対応し，一方錐体外路症状は主として 
Parkinson症状に属するものであるところから黒質線
条体ないし淡蒼球系の病変に対応するものと思われる。
しかしながらこの両システムは， transsynapticな線維
結合を有することなく運動ニューロンに対して両者は互
いに並列的な関係にあり，直列的な関係をもっていな
ο - 7 = J O  
I I Horner syndrome 
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Fig. 4 
錐体外路症状で経過し，病理学的には，両系統に病変を
有するが，全体的に見てオリーブ橋小脳系の病変より黒
質線条体系の病変が優位をしめている (Fig. 5)。すな
わち，臨床病理学的に SDSは自律神経系の症状並びに
病変を別とすると， OPCAに類似する群と SNDに近
い群の二群に分けることができる。 
2ド* * 
OPCA，SND，SDS と三種類の疾患について，上に 
Shy-Drager syndrome [1J 
(Parkinson症状)が強く前景に出て， 小脳症状を覆う
傾向を持っているようである。この小脳系からの遠心路
は錐体外路系の遠心路とともに視床に達するが，そこに
おいても両者聞に密接な線維連絡があるとは考えられて
いない。したがって，症候学的にこの一方すなわち錐体
外路系杭他方すなわち小脳系を凌駕する現象の説明は
この視床のレベルにおいても必ずしも容易ではない。更
にもう一つの可能性としては， 脊髄レベルすなわち α
運動ニューロンに対する小脳系並び、に錐体外路系の直接
的な影響を考えなくてはならないが，現状では，これに
ついて形態学的にも生理学的にも十分に解明されていな 
、。u
4. WestphaI-Strumpellの仮性硬化症
仮性硬化症は肝レンズ核変性症の 1型をなすが，多く
の場合 Wilson病の中に包括されている。 しかし， 肝
9レンズ核変性症は， Ha1l)によって提唱されたように， 
Wilsonの進行性レンズ核変性症と Westphal・Strum-
pellの仮性硬化症を統合した名称、である。実際にはこの
肝レンズ核変性症に Wilson病の名を当てていること
が多いが，肝レンズ核変性症は Wilson型(進行性レン 
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ズ核変性症)と Westphal・Stri.mpell型(仮性硬化症)
に分けるのが本来は妥当であると思われる。 Wilson型
と仮性硬化症とは，類似共通性を持っていて，この 2型
を画然と区別することは出来ないが，臨床的な特色を捕
えるためにはこの 2型をもうける方が実際的なように思
われる。それはまた後で、述べるような病理学的な側面に
も通ずるからである。
ここで主として問題とする仮性硬化症の臨床的な特色
は， Wilson病の筋緊張充進型と異なり，不随意運動が
主体をなす。仮性硬化症という名称が多発性硬化症に臨
床的に似て非なるものという意味から付けられたよう
に，この仮性硬化症に見られる振戦は，多発性硬化症の
企図振戦あるいはそれに類似の症状を呈するものであ
る。これは今日的な名称で言うならば，随意姿勢時異常
運動 dyskinesievolitionnelle d'attitudeあるいは.随
意運動時過動症 hyperkinesie volitionnel1e といわれ
る種類のものである(拙著論文2)参照)。
一般にいわれている Wilson病は，筋緊張充進すな
わち固縮を前景とし，多発性硬化症に見るような企図振
戦様の hyperkinesievolitionnel1e d'attitudeを見る
ことはない。 このような仮性硬化症と Wilson病とで
の臨床症状の対比に対応するものと思われるが，神経病
理学的な病変の上でも両者で相違がみられる。 
仮性硬化症の剖検例は極めて少ない。従ってその臨床
病理学的な関連を検討するには，なお十分な症例が文献
上にも蓄積されているとはいいがたいが，それらに共通
に見い出されるいくつかの所見は重要な特徴を示してい
るものと思われる。すなわち Hallによって1921年まで
にまとめられた68例の文献例の中で仮性硬化症とされて
いる Bostroem(1914)，Hosslin et Alzheimer (1911)， 
Westphal (1913)並びにその後発表された Boudin10) 
症の臨床病理学的な検討をするにはなお十分な症例の文
献上の蓄積がないが，一般には， Wilson病として一括
されるが故に，比較的軽視されている歯状核及びその遠
心路を中心とする所謂小脳系の病変について，この仮性
硬化症の肝レンズ核変性症は十分に注意を喚起すべき疾
患と考える。
ところで，仮性硬化症における小脳症状については古
くから論議のあるところで，上記のように小脳系に病変
を有するところから，当然見出されて然るべきである
が， 実際には， 従来あまり強調されていない。 Hall 
(1921)のまとめたところでは， Wilson病と仮性硬化症
における運動失調は RauschとSchilderの例にしか見
られないといい，また， Wilsonは典型的な小脳症状は
見られないと述べ， HaU 自身は小脳症状のある可能性
を認めながらも，その確認の難かしさを指摘している。 
Boudin (1959)は， これに比べれば， 小脳症状を伴な
うことを明言している。
我々2)がかつて観察したことのある Westphal・Strum-
pell型の仮性硬化症の生存の症例は，筋緊張および腿反
射が低下し，所謂 hyperkinesievalitionnel1e d'atti-
tudeの型を取る上肢の振戦が主徴をなす。 このような
激しい不随意運動のもとでは，小脳性運動失調を見るこ
とは不可能であろうが，仮性硬化症に見られる hyper-
kinesie volitionnel1e d'attitudeそのものが，一部は小
脳系の関与を示しているとも見られ，これを含めて，本
症で‘の小脳症状の分析を今後なお追求する必要があるも
のと思われる。そしてR.Huntが生前 Dyssynergia 
cerebel1aris myoclonicaとして報告した例が剖検によ
り本症であったことは注目に価する(次項参照)。以上の
諸点を考慮しつつ図示したのが Fig. 6である。 
(1959，No. 2)の症例はいずれも剖検所見に明らかな
凶 ω αOnset : Hyperkinesia 	in voluntary atitude 
(UE >Head>LE) 
歯状核病変を有している。一方，所謂 Wilson型での剖
検例を通覧すると歯状核変化を伴なうことがあるが，そ
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型の臨床経過を取っWilsonは，所謂1の症例(1959) l + Mental change J 
たにもかかわらず，歯状核病変を認めたものであるが，
その臨床経過中には著明な振戦を呈した時期が認められ
る。 Boudinが指摘するように仮性硬化症では歯状核並
Extrapyramidal system 
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びにその遠心路である上小脳脚あるいは小脳皮質の障害
がしばしば明らかであるが，これに比べると Wilson型
では病変の主体をなすのは，被殻，尾状核などの線条体
であり，それに比べて小脳皮質・髄質や歯状核の病変は
はるかに副次的なものである。
先に述べたように Westphal-Stri.mpellの仮性硬化 Fig. 6 Pseudosclerosis of Westphal-Strumpell 
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5. 歯状核遠心系・淡蒼球ルイ体連合変性症
この項では，まだ十分に相互関係が整理しきれている
とはいえない次の 3つの問題を取り上げなくてはならな
い。すなわち，その第 1は Dyssynergiacerebellaris 
myoclonicaであり，第2は Myoclonus-ep ilepsy，第 
3は歯状核赤核淡蒼球/レイ体萎縮症である。
第 1の Dyssynergiacerebellaris myoc1onica (DCM) 
については高橋ω(1977)の文献考証があり， Myo-
clonus-epilepsyとの関係についてもふれられていて，
詳細はそれにゆずるが，今日的な眼で，ここでの問題点
を指摘すると次の如くである。 
( 1 ) Dyssynergia cerebellaris myoclonica (1921) 
の基になった Dyssynergia cerebellaris progressiva 
(1914)は企図振戦と小脳とを関係づけることに主恨のお
かれたものであって，これは疾患単位でなく (Huntの
症例はその後，剖検で仮性硬化症であることが判明し
た)，従ってまたこれに myoclonus と epilepsy を伴
なう DCMも疾患単位とみるのは適当でなく， 症候群
と見るのが正しいと思われる。 
(2) R.Huntは DCMと Unverrichtの Myo-
clonus-epilepsy とは別のものと考えたが， 今日では前
者は後者の 1特殊型と見る人が多い。 しかし Myo-
clonus-epilepsyそのものが， Lafora小体型， リピドー
シス型，変性型などに分けられ，この取扱い自体まだ問
題を残している。 
(3) DCMで問題となる企図振戦とミオクローヌス
との相違は， R. Huntにより必らずしも明確にされて
おらず，臨床観察上，十分に分析されなかったきらいが
ある。 
(4) DCMの病変部位は従来の報告例を通覧すると
多彩で、あり，また， Myoclonus-epilepsyについても同
様なことがいえる(両者とも疾患単位でないので当然の
結果である)。しかし，両者ともその中で主要病変を小
脳歯状核及びその遠心系にもつものがあり，それらがこ
こで、問題となるものであるが，小柳ら12)が最近報告した
変性型 Myoclonus-epilepsyは小脳歯状核系病変に，従
来あまり注目されなかった淡蒼球ノレイ体萎縮を合併する
もので，注目に価する。
以上で第 1，第 2の問題点の指摘を一応終えて，第 3
の歯状核赤核淡蒼球ノレイ体萎縮について述べると，本症
は1957年 Smithにより報告されたもので， 病理学的に
は歯状核赤核系と淡蒼球ルイ体に萎縮をもつものであ
る。その臨床的特徴について Smithは症例数が少ない
ので確信を以て抽出できないとしながらも，およそ次の
ように述べている。すなわち小脳症状で、はじまり，後か
ら choreo・athetotic(clystonic) movementが加わり，
眼球運動異常を伴なうが，てんかん発作や痴呆を伴なわ
ない。我々13)は， Smithの記述と極めて類似した 2例
を経験し，既にその一部を報告しているが，筆者が観察
した臨床経過は 2例に共通しており，第 1例の臨床，病
理学的分析検討の結果から，第 2{7"'Jにおいては，生前，
その診断が可能で・あったことは特筆される。その臨床的
特徴は次のようにまとめられる。 (1)発病は潜在性に小
脳症状をもって始まり，緩徐進行性である。小脳症状は 
OPCAや LCCAと本質的に区別することは困難であ
るが，敢えていえば OPCAや LCCAにみられるほど
下肢に優位でなく，上肢，言語も比較的平行して障害さ
れる。 (2)後からこれにアテトーゼ型の筋緊張充進，不
随意運動が加わる(人によってはこれを dystonicと表
現する可能性がある。) (3)軽微な錐体路徴候及び下位
運動ニューロン症状を呈しうる。 (4)核上性眼球運動障
害を伴いうる。 (5)10年以上の長い経過をとり，遺伝性
と思われるものがある。
本症の病理学的特徴は Smithの指摘した知く歯状核
赤核系病変と淡蒼球(外節に強い)ノレイ体病変を特徴と
し，これに上位，下位運動ニューロンの変性と中脳橋被
蓋の萎縮を伴なう。この病変分布は，先に述べた小柳ら
の遺伝性変性型ミオクローヌスてんかんの症例と極めて
類似していて，病理組織学所見の上からは区別が困難で
ある。
さらに，同様な病変分布を呈しながら生前は Hun-
tington舞踏病と診断される一群が日本でいくつか報告
されている(坂本ら，小林ら，松下ら，相原ら)。 しか
し，特定の名称をもって呼ばれていない。我々も恐らく
はこれに属するとみられる 1臨床剖検例を観察した。こ
の臨床的特徴は(1)舞踏病様不随意運動が前景にあり， 
(2)性格変化，痴呆がみられ， (3)けいれん発作を伴な
うものがあり， (4)家族性，遺伝歴がある，などから， 
Huntington舞踏病と相当に似た面をもっていることは
明らかであるが，筆者らの経験例においてみる限り(本
例はけいれん発作をもたない)，舞踏運動と共に小脳性
運動失調の混在が入院当時において，大いに論議の対象
となっている。すなわち，この点は剖検後から回顧して
歯状核系病変を示唆するものであったが，経過の後半で
は殆んど舞踏病性運動異常で占められている。小脳症状
と舞踏運動については次の 3つの可能性が考らえれる。
(1)比較的早い時期に小脳症状があり，後から舞路病様
運動で被いかくされてしまったか， (2)舞踏病様異常運
動に重なって，ある時期に，潜在性小脳性病変に起因す
る症状がたまたま観察されたか， (3)結合腕性運動失調
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と舞踏病様運動異常とが明確に区別しwIEたいとみるべき
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核赤核淡蒼球ノレイ体萎縮は互いに共通の重り合う面をも
ち，未整理のまま放置されていた面がある。小1・卯らはこ
れら全，体を総括して遺伝性淡蒼球系，歯状核系萎縮症な
る名称を提唱しているが，その整理は今後に残されてい Cerebellar system Extrapyramidal system 
る。その中で特にここで問題とするのは，小脳系に属す 〉 
る歯状核及びその遠心系と，錐体外路系に属する淡蒼球
ノレイ体系の両系統に変性萎縮を合併するという点、にあ
る。上記諸疾患に表現されている企図振戦， ミオクロー
ヌス，舞踏運動，あるいは choreo・athetosisないしはア
テトーゼ様運動などの異常運動がこれらのいずれの病変
と対応するのであろうか。この問題は Ramsay Hunt 
の1914年の DCPにまでさかのぼることができる。彼の
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記述した所謂企図振戦は，その記述に見る限り必ずしも
Onset: Choreic movement and/or Myoclonus 
凶ω α明確にミオクローヌスと区別することはできない。彼は
Personality change，Dementia 
+Convulsion 
コ
00また DCMの中で所調企図振戦とミオクローヌスとを
区別しているが，はたしてどれだけの明確さを持って臨 」 《  
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床的に区別できたのか明らかでない。すなわち，企図振
戦とミオクローヌスとは実際には同一の現象を観察して
いた可能性も考えられる。何故ならこの 2つの現象は，今
日的な目でみで極めて類似しており，隣り合わせの現象
一 」  ω 
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ともみることが出来るからである(平山内。歯状核系と
淡蒼球系に病変を有し， Huntington舞踏病と生前に診
断された群における舞踏病運動そのものについても，こ
れとミオクローヌスとの判別は必ずしも容易ではないよ
うに思われる。それに比べると我々の観察した DRPLA
の症例におけるアテトーゼ¥様不随意運動は，これらとは
可成り異なるものとは思われるが，それでもこのような
企図振戦，ミオクローヌス，舞踏病様運動，アテトーゼ
様運動は，いかなる病変によって生ずるか，今日におい
て十分に検討し直されなくてはならない問題であると考
える。それぞれの運動異常の臨床的定義を明確にした上
で，従来企図振戦にせよミオクローヌスにせよ歯状核と
その遠心路に責任の大方をかぶせてしまった病理学的な
考察に対し，同時に存在する淡蒼球ルイ体系の萎縮や，
時としては線条体に見られる病変なども十分に考慮しな 
くてはならず，更には視床病変をも検討する必要がある
かもしれない。これらの点から，歯状核系と淡蒼球fレイ
体系(及び視床系病変)との合併は生前の臨床的観察
が，十分且つ経時的に，行なわれていなければ剖検後の
検討は極めて困難である。
今日では尚十分な資料の蓄積がなく，多くの問題が残
されているが，上述のいくつかの病態を臨床病理学的に
Pt 
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暫定的にまとめてみた (Fig. 7， 8)。その(1J群は 
Smithおよび我々の 2症例に見られるような， 臨床的
には小脳症状で、始まり， 後から choreo-athetosis また
はアテトーゼ様運動の加わるもので， (lIJ群は小柳ら
の変性性 Myoclonus-epilepsyや Huntington舞踏病
と生前診断されたもので，出現の順序性に問題はあるが
舞踏病様運動並びに(または)， ミオクローヌスと性格変
化や痴呆などの精神症状を主体とし，これに多くはけい
れんを伴なうもので， この (IJ (lIJ 2群は臨床上の
特徴を異にするものと恩われる。
IV. お わ
冒頭に述べたように，従来は脊髄小脳変性症に属して
いた疾患と錐体外路系のカテゴリーに入っていた疾患の
中から， この同系に連合性の変性をもっ疾患を抽出し，
Fig. 8 
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新たに小脳錐体外路変性症としてまとめたが，これらは 
2つの点で、特徴をもっている。 (1)この両系が連合性に
変性することは，偶然の合併ではなくて，何らかの必然
性をもつものであり，臨床病理学的には両系での特定な
順序性，選択性を有する。 (2)小脳系と錐体外路系は運
動遂行上の 2大調節機構であり， 且つ相互に関係しあ
い，従って運動機能を検討する上で，両者を分析的にみ
ることの大切な反面，これらを総合的にみる重要性も強
調されなくてはならない。
本論文の要旨の一部は，千葉大学医学部脳研10周年記
念講演会(昭和53年10月21日)に於て発表した。
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